Neonatal Phenylketonuria Screening Indices in Kerman district during 2013-2017 by Bavafa, Babak et al.
  37 1391بهار /1   / شمارهپنجمسال  –های سلامت محور  پژوهش -فصلنامه 
  یهاسال یدر شهرستان کرمان ط ینوزاد یکتونور لیفن یغربالگر یهاشاخص تیوضع 
 1392تا  1392 
 
 3غمیعشرت ب ،*2پور یاحمد بهیحب ،1بابک باوفا
 




 یغرباالگر نی. بناابرادینما یریشگیپ یماریب ریناپذتواند از عوارض جبرانیدر نوزادان م یکتونور لیموقع فنه و درمان ب صیتشخ :مقدمه
 یدر شهرستان کرمان ط یکتونور لیفن یغربالگر یهاشاخص ی. مطالعه حاضر با هدف بررساست یتولد ضرور ییابتدا ینوزادان در روزها
 .دیانجام گرد 6732تا  1732 یهاسال
اسافند  تاا پایاان 1732فاروردین که از نوزادانی  96217مطالعه حاضر، از نوع توصیفی بود که به صورت مقطعی بر روی  :بررسی روش
گیری شهرستان کرمان ارجاع شده بودند، به صورت سرشماری وارد مطالعه شدند، انجام شد. مرکز نمونهگیری پاشنه پا به جهت نمونه 6732
گیاری اول، زماان اعالام نتیجاه مشاسوح، ساط  ، زمان انجام نموناهتعداد نوزادان غربالگری شده :های مورد بررسی عبارت بودند ازهداد
هاای توصایفی درصاد، میاانگین و ید شده فنیل کتونوری بود. آماارهأیآلانین، تعداد غربالگری مجدد به تفسیک علت و فراوانی موارد تفنیل
 . ندمحاسبه شد 3231اکسل  افزارنرمبا  معیارانحراف
 لیادرصاد، ساط  فن 77/69درصاد باود.  66/76و  89/99 بیابه ترت یرانیا ریغو  یرانیبه هنگام در نوزادان ا یغربالگر یفراوان ها:یافته
 تولد زنده بود.  3332 هر یبه ازا 3/62ساله در شهرستان کرمان  6 یدوره زمان یدر ط یکتونور لیبروز فن زانینرمال داشتند. م نیآلان
ستان کرمان تقریباً برابر با متوسط کشوری بود و فراوانای غرباالگری در طاول در شهربروز فنیل کتونوری نوزادی  :یریگجهیو نت بحث
ها است وری دادهآکه، ارزشیابی هر برنامه مرتبط با سلامت نیازمند یک نظام دقیق جمع دوره زمانی مطالعه افزایش یافته بود. با توجه به این
 گردد. های غربالگری توجه بیشتری معطوفهای مورد نیاز برای برنامهلذا باید به ثبت داده
 
   رانیشاخص، ا ،، نوزادیغربالگر ،یکتونور لیفن :یدیکل واژگان
 
تا  1332 یهاسال یدر شهرستان کرمان ط ینوزاد یکتونور لیفن یغربالگر یهاشاخص تیوضع  .عشرت غمیب ،بهیحبپور یاحمد ،بابکباوفا  ارجاع:
 .37-81): 2(5؛ 1332 محورسلامت هایمجله پژوهش. 1332
 
 ، ایران، کرمان، دانشگاه علوم پزشکی کرمانپورافضلی ، دانشکده پزشکی، مشاور دانشگاهی فنیل کتونوری، کلینیک پزشک خانوادهمتخصص کودکان. 2
، دانش گاه عل وم پزش کی کرم ان، کرم ان، لامتپژوهی در س ت، پژوهشکده آیندهلامتحقیقات عوامل اجتماعی مؤثر بر س مرکز، دانشیار پزشکی اجتماعی. 1
 ایران
پور، دانشگاه علوم پزشکی کرمان، کرمان، دانشکده پزشکی افضلی، گروه پزشکی اجتماعی و خانواده، پزشک خانواده HPM ی، دانشجویپزشک عموم. 3
 ایران
 و خانواده یاجتماع یپور، گروه پزشکیافضل یبهمن، دانشکده پزشک 11بلوار  ،کرمان ل:ئونویسنده مس *
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 های غربالگری فنیل کتونوری نوزادی در شهرستان کرمانشاخص
 مقدمه
افزايش  سببلانین هیدروكسیلاز آنزيم فنیلآكمبود 
در و ايجاد فنیل كتونوری لانین خون آسطح فنیل
كه در صورت عدم تشخیص و درمان شود مینوزاد 
در افتادگی ذهنی عقب تواند منجر بهمی به موقع
تشخیص  بنابراين غربالگری نوزادان و .كودک گردد
 هنگام بیماری در روزهای ابتدايی تولد نوزاد يکبه 
 .)1( باشدبسیار ضروری میاقدام 
به طور  یكتونور لیبیماری فنمیزان بروز جهانی    
گزارش شده است.  نوزاد 11111 يک در هرمتوسط 
مطالعات انجام شده در اين زمینه میزان بروز متفاوتی 
را در نقاط مختلف جهان نشان دادند كه كمترين 
نوزاد در ژاپن گزارش شده  111121میزان يک در 
و در كشورهايی مانند اسکاتلند و ايرلند میزان است 
 .)2-6( باشدنوزاد می 1100بروز يک در 
گزارش میزان بروز بیماری در ايران نیز در نقاط    
باشد. میزان بروز در اقلید مختلف كشور متفاوت می
 1/6، در استان فارس )7(نوزاد  4660فارس، يک در 
، در استان )4(نوزاد به ازای هر ده هزار تولد زنده 
 تولد زنده 70366ازای مورد به  0خراسان رضوی 
مورد به ازای هر ده  1/46و در خراسان جنوبی  )6(
يکی از  .)11(هزار موالید گزارش شده است 
ترين دلايل بروز بالای اين بیماری، فراوانی بالای مهم
 .)1( میلی در يک جمعیت استهای فاازدواج
ولی  ،نوزادان مبتلا در بدو تولد كاملاً طبیعی هستند   
در صورت عدم تشخیص و درمان بیماری به تدريج 
ماندگی ذهنی در خیر تکاملی شديد و عقبأعلائم ت
خیر تکاملی پس از چندين أگردد. تمايان میكودک ن
ماه بعد از تولد بروز خواهد كرد. استفراغ، اگزما، 
شناختی و های پوست، تشنج، اختلالكاهش رنگدانه
روانی از علائم ديگر اين بیماری –اختلال عصبی
 10است. ضريب هوشی اين بیماران معموًلا كمتر از 
 .)6( است
توان روزهای ابتدايی تولد می با انجام غربالگری در   
های لازم را برای نوزاد بیماری را تشخیص و مراقبت
، افتهيتوسعهانجام داد. در بسیاری از كشورهای 
 10غربالگری بیماری در دوره نوزادی سابقه بیش از 
). در كشور ما چندين سال است كه بر 11( سال دارد
اساس برنامه كشوری پیشگیری و كنترل فنیل 
غربالگری ابلاغ گرديد،  6431ونوری كه در سال كت
بعد از تولد با  سوم تا پنجمنوزادان در روزهای 
 .شودانجام میگیری مشخص به مراكز نمونهمراجعه 
 0مساوی يا بیشتر از آلانین سطح فنیل كهیدرصورت
مايش آزانجام ، نوزاد برای لیتر باشدگرم در دسیمیلی
 diuqiL ecnamrofreP-hgiH( به روش
زمايشگاهی كه آبه ) CLPH:yhpargotamorhC
ارجاع داده  ،شودتوسط مركز بهداشت معرفی می
والدين بیمار بیماری، يید أدر صورت ت .شودمی
به والدين در  لازمهای شده و آموزش دهفراخوان
خصوص مراجعه به بیمارستان منتخب داده خواهد 
از طريـق رژيـم . پس از تشخیص، بیماران )21( شد
آلانین را محدود كه دريافت فنیلمناسـب غـذايی 
گیرند. شناسايی به موقع درمان قرار میتحت  كند،می
نوزادان مبتلا، علاوه بر بهبود عملکرد شناختی 
ها، سبب كاهش كودكان و افزايش كیفیت زندگی آن
. )31( گرددهای خانواده و نظام سلامت میهزينه
ناپذير بیماری، اين برای پیشگیری از عوارض جبران
محدوديت رژيم غذايی بايد در تمام دوران كودكی و 
های مبتلا نوجوانی و حتی در زمان بارداری در خانم
گیری سطح به بیماری ادامه يابد كه با اندازه
توصیه  توان بیمار را مراقبت نمود. اخیراًآلانین میفنیل
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). با توجه به فراوانی بالای اين بیماری 01( ادامه يابد
در ايران نسبت به متوسط جهانی و همچنین عوارض 
جدی ناشی از عدم تشخیص به موقع آن، اهمیت 
يند غربالگری نوزادان با كیفیت مناسب انجام آدارد فر
نامه مرتبط گردد. لازمه كیفیت مناسب اجرای هر بر
های عملکردی ای شاخصبا سلامت، بررسی دوره
يندهای آن برنامه است تا بتوان با آگاهی آمربوط به فر
از وضعیت موجود، علل احتمالی عدم دستیابی به 
اهداف مورد نظر را مشخص نمود تا مداخلات لازم 
در اسرع وقت انجام گردد. بنابراين مطالعه حاضر با 
بالگری فنیل كتونوری هدف بررسی وضعیت غر




مطالعه حاضر يک مطالعه توصیفی بـود كـه بـه شـیوه 
ابت ــدای از انجــام شــد.  7631مقطعــی در ســال 
 46126، 6631 مـاهاسـفند ا پايـانتـ2631 ماهنيفرورد
 گی ــری از پاش ــنه پ ــا ب ــه مرك ــزن ــوزاد جه ــت نمون ــه
كرمـان ارجـاع داده  شهرسـتانبهمـن  22گیـری نمونه
شان بررسی شد. در اين مطالعـه شده بودند كه پرونده
گیـری بـه نمونه با جامعه آماری يکسان بـود و نمونـه
 شیوه سرشماری انجام شد.
سـطح گیـری بر اساس برنامه كشوری، برای انـدازه   
سـیله آلانین، در روز سوم تا پنجم تولد نوزاد به وفنیل
لانست، نمونه خون از پاشنه پا گرفته شـد و بـر روی 
 جهــت. شــدكاغــذ فیلتــر مخصــوص قــرار داده 
 اسـتفادهسـنجی رنـ از روش  نیآلانلیفن رییگاندازه
لیتـر گرم بر دسیمیلی 0آلانین كمتر از . سطح فنیلشد
. در صـورتی كـهشـدبه عنوان نرمال در نظـر گرفتـه 
تـا پـنجم تولـد انجـام  غربالگری نوزاد بین روز سوم 
 شـودنگام محسوب میه گردد، به عنوان غربالگری به
 .)21(
های مورد نیاز با همـاهنگی و كسـب مجـوز از داده   
مركز بهداشت شهرستان كرمان به صورت فايل اكسـل 
جداگانه برای هـر سـال اخـذ گرديـد و سـاس بـرای 
در يک فايل اكسل ادغـام گرديـد. ايـن  لیوتحلهيتجز
هـا شـامل تعـداد نـوزادان غربـالگری شـده طـی داده
 گیـری اولانجام نمونه، زمان 6631تا  2631های سال
) كـه تحـت قبـل از روز پـنجم و بعـد از روز پـنجم(
شـود، نگـام از آن نـام بـرده مـیه عنوان غربالگری به
 11، روز  6تـا  7بین روز ( زمان اعلام نتیجه مشکوک
و بعـد از آن)، سـطح  22و روز  12تا  01، روز 01تا 
 گـرم ب ـرمیلـی 0كمت ـر از ( آلان ـین در ن ـوزادانفنیـل
لیتر و بیشـتر و يـا گرم بر دسیمیلی 0-61/6، لیتردسی
، تعـداد غربـالگری لیتـر)گرم بر دسیمیلی 12مساوی 
مجدد به تفکیک علت، فراوانی موارد تأيید شده فنیـل 
بـه  هاداده ). در مورد محرمانه بودن21بود ( كتونوری
مركز بهداشت شهرستان كرمان اطمینـان داده شـد كـه 
های مورد استفاده محقق خواهد بود. آمارهها فقط داده
توصـیفی می ـانگین و انحـراف معی ـار محاسـبه شـد. 
افـزار اكسـل های حاصل از اين پـووهش بـا نـرمداده
 . قرار گرفت لیوتحلهيتجزمورد  3112نسخه 
 
 هایافته
درصـد)   64/7نـوزاد ( 30724ها نشـان داد كـه يافته 
پسـر بودنـد.  )درصـد 10/7( 10060ايرانـی و تعـداد 
هـای میزان بروز بیماری فنیل كتونوری در طـی سـال
طـور متوسـط ه و بـ 1/42تـا  1/61از  6631تا  2631
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 به ازای هزار تولد زنده)سال (: میزان بروز فنیل کتونوری در نوزادان شهرستان کرمان به تفکیک 1نمودار 
 
نگام (قبل هتوزيع فراوانی نسبی غربالگری به 2مودار ن
) در نوزادان مورد مطالعه بر اسـاس تابعیـت 0از روز 
را شانـ) نـ2631-6631ال (ـ، غیر ايرانی) و س(ايرانی
بـه . بر اسـاس ايـن نمـودار، فراوانـی غربـالگری داد 
) هـم در نـوزادان ايرانـی و هـم 0(قبل از روز  هنگام
 . يرانی روند افزايشی داشتیر انوزادان غ
 
 و تابعیت فنیل کتونوری در نوزادان شهرستان کرمان به تفکیک سال به هنگام: توزیع فراوانی غربالگری 2نمودار 
 
 ی، در طـ)درصـد 14/0( یدر اكثر نوزادان مورد بررسـ
مشـکوک  جيتـا روز چهـاردهم نتـا سالهپنج یبازه زمان
 دد ـجـم یالگرـربـت غـلع نيترـشیده بود. بـاعلام ش
 
در نـوزادان، مـوارد خـاص بـود كـه بـر  یكتونورلیفن
هـای بـار دوم شامل نمونه یاساس دستورالعمل كشور
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بعـد از رفـع  ديـطور كامل، قابل استناد نیست كه باه ب
 27بیماری يا حالت بر اسـاس نظـر پزشـک و بعـد از 
گیری و آزمايش مجدد ، نمونهساعت تغذيه با شیر مادر
در  یكتونـور لیمجدد فن یغربالگر یانجام شود. فراوان
 یطـدرصـد در  21/0درصد تا  1/01نوزادان مطالعه از 
شـده   یسال متفاوت بود. اكثر نـوزادان غربـالگر 0 نيا
گـرم بـر یلـیم 0(كمتـر از  یعـیطب نیآلانـلیـسطح فن
 ند.) داشت تریلیدس
 
 گیریبحث و نتیجه
مطالعه حاضر نشان داد كه میزان بروز فنیـل كتونـوری 
سـال، از  0در نوزادان شهرسـتان كرمـان در طـی ايـن 
بـه ازای هـر  1/61طـور متوسـط ه و بـ 1/42تا  1/61
تولد زنده بـود. مطالعـات مشـابه كـه در كشـور  1111
 ،7 ،11( شده اسـت ذكرانجام شده است نتايج متفاوتی 
بروز  همکاران در يزد میزاناما مطالعه اردويی و  )1 ،4
تـا  1112هـای فنیل كتونوری در نوزادان در طی سـال
، )01(تول ــد زن ــده  1111ب ــه ازای ه ــر  1/41،  1112
مطالعه گنجی و همکاران در شهركرد میزان بروز فنیـل 
تولـد   1111به ازای هـر  1/01كتونوری در نوزادان را 
میـزان  يک مطالعـه مـروری،. )61(زنده گزارش نمود 
تـا  1/0111بروز فنیل كتونوری در نوزادان ايرانی را از 
و مطالعـه معتمـدی . )71( درصد گـزارش نمـود 1/21
در هـر هـزار  1/61در لرستان میزان بـروز را همکاران 
 درمکاران ـهــر و فـريمیـو مطالعه ك )41(تولد زنده 
 در هر هزار تولد زنـده 1/1استان فارس میزان بروز را 
گزارش كردند. نتـايج حـاكی از وضـعیت تقريبـاً  )61(
مشابه در اكثر مطالعات كشوری است. شـیوع بیمـاری 
تـا  11در كشورهای اروپايی و آمريکايی يک بـه ازای 
شـیوع  .)6هزار تولـد زنـده گـزارش شـده اسـت ( 12
بالاتر بیماری در برخی مناطق كشور و همچنین نسبت 
بـالا بـودن نـر  بـه دلیـل  احتمـالاً كشورها، به برخی
های فامیلی در كشـور مـا در مقايسـه بـا سـاير ازدواج
 ). 01( كشورها است
بـه مطالعه حاضر نشان داد كـه فراوانـی غربـالگری    
درصـد در  37در نوزادان ايرانی مورد بررسی از  هنگام
و در نـوزادان  6631درصد در سـال  04به  2631سال 
د. مطالعـه درصـد رسـی 07درصد بـه  40غیر ايرانی از 
 04/6گنجـی و همکـاران در شـهركرد نشـان داد كـه 
نويسـندگان  موقع غربـالگری شـدند.ه درصد نوزادان ب
اين مطالعه بیان كردند كـه ايـران در مقايسـه بـا سـاير 
ه ). بـ61نگـام بیشـتری دارد (ه كشورها غربالگری بـه
، میانگین سـن نـوزادان در زمـان طور مثال در مکزيک
. افزايش آگـاهی )12( ی بوده استروزگ 41غربالگری 
موقـع ه والدين در خصوص اهمیت انجام غربالگری بـ
ثری در ارتقـای ايـن شـاخص ؤاد نقش بسیار مـدر نوز
كیـد بـر آمـوزش بـه أت رسد كهنظر میه داشته است. ب
، موقـعه مادران باردار در خصوص لزوم غربـالگری بـ
 ثر در اين افزايش آگاهی است.ؤيکی از عوامل م
حاضـر، بیشـترين علـت بـر اسـاس نتـايج مطالعـه    
مل ، مـوارد خـاص شـافنیل كتونوری غربالگری مجدد
 بـود پزشـکی حالات و هااز بیماری دوم بار هاینمونه
نبود. در  استناد قابل كامل طوره ب اول آزمايش نتايج كه
 مطالعه بديعی و همکاران، عللی مانند سابقه بستری در
ندقلويی، ـرم، چـگ 1102بیمارستان، وزن تولد كمتر از 
ت ــرين عل ــل گ ــرم ش ــايع 1110وزن تول ــد بیش ــتر از 
اين موارد معیارهـايی اسـت . )3( جدد بودغربالگری م
 شـود و دركه در برنامـه كشـوری ايـران اسـتفاده مـی
اند و در مطالعات مطالعات مشابه خارجی بررسی نشده
، مطالعه بديعی و همکاران اين موضـوع داخلی هم تنها
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 های غربالگری فنیل کتونوری نوزادی در شهرستان کرمانشاخص
 آلانین در اكثـر نـوزادان، سطح فنیلدر مطالعه حاضر   
لیتر بود. در گرم بر دسیمیلی 0غربالگری شده كمتر از 
زادان غربـالگری مطالعه بديعی و همکاران نیز اكثـر نـو
 .)3( آلانین نرمال داشتندشده سطح فنیل
كتونوری نـوزادی وز فنیل، میزان بردر مطالعه حاضر   
تقريباً برابر با متوسط كشوری بود. فراوانـی غربـالگری 
نگام در طول دوره زمانی مطالعه افزايش يافته بـود ه به
دهنده افـزايش آگـاهی والـدين در خصـوص كه نشان
موقع در نوزادان در جهت پیشگیری ه لزوم غربالگری ب
، بـا حالدر عین  ناپذير بیماری است.از عوارض جبران
آوری شده در خصوص برنامـه های جمعتوجه به داده
هـای كشوری، نیاز است كه توجه بیشتری به ثبـت داده
مورد نیاز برای ارزشـیابی برنامـه غربـالگری معطـوف 
هـای مطالعـه، اسـتفاده از يکـی از محـدوديت گـردد.
رسد در برخی مـوارد، های ثانويه بود كه به نظر میداده
هـا مثـل بوده و امکان انجام برخی تحلیلها ناقص داده
، محل سکونت، مقايسه بروز بیماری بر اساس جنسیت
 رابطه خويشاوندی والدين وجود نداشت.
 
 شنهادهایپ
 رسـد كـه نیـاز اسـت بـازنگری مجـدد دربه نظر مـی
هـای مربـوط بـه  آوری دادههـای جمـعخصوص فـرم
ورت های متابولیک نوزادی صبرنامه غربالگری بیماری
ای عملکرد صورت دورهه گیرد كه بتوان بر اساس آن ب
برنامه را مورد ارزشیابی قرار داد تا از كیفیـت مناسـب 
 اجرای برنامه اطمینان حاصل نمود.
های مربـوط آوری دادهكه برای جمع با توجه به اين   
به اين مطالعه، پووهشـگران مجبـور شـدند از چنـدين  
ماينـد، ضـرورت دارد كـه در ها استفاده نفرم ثبت داده
هـا هـای مـذكور، يکاـارچگی دادهبازنگری مجدد فـرم
آوری شان برطرف گردد. جمـعرعايت گردد و نواقص
 های مربـوط بـه برنامـه غربـالگریصحیح و دقیق داده
تواند در شناخت علل فنیل كتونوری و ارزشیابی آن می
مهم بیماری و در نهايـت طراحـی مـداخلات مناسـب 
 یشگیری از آن كمک كننده باشد. برای پ
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Neonatal Phenylketonuria Screening Indices in Kerman District during 
2013-2017 
 
Bavafa Babak1, Ahmadipour Habibeh2*, Bigham Eshrat3 
 






Background & Objectives: Screening and timely treatment of neonatal phenylketonuria can 
prevent the irreversible complications of the disease. Therefore, the screening is essential 
during the early days of birth. The aim of the current study was to evaluate the indices of the 
phenylketonuria screening in Kerman district during 2013-2017. 
Methods: This descriptive cross-sectional study was carried out on 92168 newborns referred 
to the reference sampling center in Kerman district from March 2013 to March 2018 and 
selected through census sampling. Data included the number of screened newborns, the time 
of the first sampling, the time of announcement of the suspected results, the level of 
phenylalanine, the number of re-screening by cause and the frequency of confirmed 
phenylketonuria. Mean, standard deviation, and frequency (percent) were calculated using 
Excel 2013 software. 
Results: The frequency of timely screening in Iranian and non-Iranian infants was 84.78 and 
65.69%, respectively. Most newborns (99.75%) had normal levels of phenylalanine. The 
incidence of neonatal phenylketonuria in the study period was 0.16 per 1,000 live births. 
Conclusion: The incidence of neonatal phenylketonuria in Kerman was approximately the 
same as the overall incidence in the country and the frequency of timely screening increased 
during the study period. Since evaluating any health-related program requires a rigorous data 
collection system, more attention must be taken to record the data needed to evaluate the 
program. 
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